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UVOD

Bakalarska prace s nazvem ,,Détsky pacient s cystickou fibrézou — kvalita zivota a spe-
cifika vzdélavani® se vénuje dopadu nevylécitelného a nepredvidatelného onemocnéni na kaz-
dodenni zivot a edukacéni proces. Détsky pacient je v této praci povazovan ve vékovém rozmezi

od narozeni, popfipadé od doby diagnostikovani, po ukonceni studia na stfedni ¢i vysoké Skole.

Tato prace vychazi z reSersSni Cinnosti zameéfené na kvalitu zivota osob s cystickou fib-
rozou a na vzdélavaci specifika edukaéniho procesu. V Ceské republice neni mnoho autord,
ktefi by se zabyvali vyzkumy a publikovanim o cystické fibroze. Z toho divodu se autorka této
prace rozhodla Cerpat prevazné ze zahrani¢nich zdroji. Toto onemocnéni je natolik vzacné, ze
zahrani¢ni medicinské pfistupy a zpusoby 1éCby jsou velmi podobné tém Ceskym. Presto nej-
dulezitéjsi osobnosti v tomto oboru a hlavnim ¢eskym autorem publikujicim o problematice
cystické fibrozy je doc. MUDr. Véra Vavrova, DrSc. Lékarka, védkyné a pedagozka, diky niz

vzniklo Centrum pro nemocné s cystickou fibrozou v prazském Motole.

Bakalarska prace je rozdélena do tii hlavnich teoretickych kapitol. Prvni kapitola se za-
byva charakteristikou onemocnéni, jeji diagnostikou, Iécbou a prognézou. Autorka usoudila, ze
tato obecna kapitola je dulezita pro seznameni se s nemoci a naslednym pochopenim dalsich
kapitol. VSechny pfiznaky nemoci a léCebné procesy ovliviiuji kvalitu zivota i vzdélavaci pro-
ces, coz bude dale konkretizovano v nasledujicich kapitolach. Ve druhé kapitole je feSena pro-
blematika kvality zivota détskych a adolescentnich pacienti s cystickou fibrozou, jejich psy-
chickymi a fyzickymi zménami zplisobenymi timto onemocnénim. Nasledné¢ bude zminéna
také problematika paliativni péce, plicni transplantace i poruchy spanku. Celym procesem
onemocnéni dité doprovazi jeho rodice/pecCovatelé, tudiz je potfeba zminit i to, jak cysticka
fibroza a onemocnéni ditéte ovliviiuje rodinny zivot a jak onemocnéni ovliviiuje zdravého sou-
rozence. Posledni kapitola je zaméfena na specifika a faktory, které ovliviiuji vzdélavani osob
s cystickou fibrozou. Popisuje se v ni vzdélavaci proces ditéte a informovanost pedagogickych

pracovnikd a spoluzakli nemocného zaka.

Cilem prace je vytvoftit uceleny aktualni prehled o dosavadnich zjisténich o cystické

fibroze. Prehled bude zaméfen na kvalitu Zivota détskych pacientt.



ReSersni strategie

V ramci reSersni strategie elektronickych zdroju byla uplatnéna tato primarni hesla:

e (ystic fibrosis
e Quality of life
e Child OR children OR teenager OR adolescent OR young person

Primarni hesla byla nadale rozsirena o:

e Questionnaire OR survey OR scale OR instrument
e Education OR school OR learning OR teaching
e Family OR siblings

Vyhledavani bylo realizovano ve vyhledavacich Google Scholar a Discovery Service na Uni-

verzit¢ Palackého v Olomouci. Vyhledavani probihalo od 31.1. — 31.3. 2023.

Celkove bylo v této praci Cerpano ze 70 elektronickych zdroju, pfevazné zahranic¢nich a z 8 Ces-
kych odbornych publikaci. Nejnovéjsi zdroj byl z roku 2023 a prevazna Cast zdroji vznikla
v rozmezi 2010-2020 — coz bylo 1 moje cilové obdobi. Nejstarsi zdroj byl z roku 1990, ktery

byl uveden spiSe pro predstavu, kdy zacala byt vénovana pozornost dané problematice.

Odborné publikace zabyvajici se onemocnénim cystické fibrézy a edukacnimi specifiky chro-
nicky nemocnych pochazely prevazné od Ceskych autord. Naopak internetové zdroje a ¢lanky

se spiSe zabyvaly kvalitou zivota.



1. Cysticka fibroza

Cystickd fibroza neboli mukoviscidoza je multisystémové geneticky podminéné onemoc-
néni, které se ve své klasické forme projevuje chronickym progredujicim onemocnénim dycha-
cich cest a plic, insuficienci zevni sekrece pankreatu, vysokou koncentraci elektrolyti v potu

a poruchou reprodukce u muza (Dite, 2007).

Vavrova (2006) uvadi, ze cysticka fibroza (CF) je nejCasté)si zivot zkracujici a limitujici
onemocnéni, které se vyskytne u jednoho z 2500-3500 ziv€ narozenych déti. V minulosti byla
velmi vysoka amrtnost jiz v predSkolnim véku. Dnes se, predev§im diky pokrokiim v medicing,

mnoho osob s cystickou fibroézou dozivé az 1 Sedesati let.

Prvni zminky nebo symptomy cystické fibrozy byly zaznamenany jiz ve sttedovéku. Exis-
tuji pfibéhy o matkach, které svym détem olizovaly Cela, aby pocitily slanou chut potu. Diky
tomuto faktu se onemocnéni nazyva také jako nemoc slanych déti, jelikoz koncentrace potu
v jejich téle je az Sx slané)si nez u zdravé populace. Praveé pot a slanost déti je jednim z prvnich
symptomu, diky kterému matky zjisti, Ze je s jejich ditétem , néco v neporadku“. Na pocatku
dvacatého stoleti byly jiz znamy dalsi symptomy, jako tfeba neprichodnost ve stievech novo-
rozenci. Nemoc byla poprvé popsana doktorkou Dorothy Andersen v roce 1938 jako cysticka
fibroza pankreatu. ,, Fibroza znamend zjizvend tkdr a cystickd odkazuje na kanalky v téle, které

Jsou zasazeny* (Powell, 2009, s. 10) (Elborn, 2016).

1.1 Charakteristika onemocnéni

Pfi¢inou onemocnéni je zmutovany gen pro transmembranovy regulator vodivosti, ktery
je ulozen v 7. chromozomu. Tento gen je dilezity pro tvorbu proteinu cystic fibrosis transmem-
brane conductance regulator (CFTR). Funk¢ni nebo strukturalni porucha CFTR zpusobuje
$patny transport soli pfes bunéénou membranu, coz vede k poskozeni plicnich obrannych me-
chanismt a rozvoji chronickych zanét, infekci a tvorbé hlenu v plicich (Jakubec, 2006).
Doring (2000) uvadi, ze existence zanétu v dychacich cestach je prokazana u déti s CF jizv prv-
nich ¢tyfech tydnech zivota, ale k infekci dochazi az pozdéji, sekundarng, ¢imz se cely proces

tkariového postizeni stupriuje a urychluje.



1.2 Priznaky onemocnéni

Prevazna vétsina déti s CF je diagnostikovana rutinnim screeningem novorozencu, ptiCemz
vétsina rodin se o pozitivnim vysledku dozvi do Sesti tydnti po narozeni. Néktefi kojenci maji
problémy s vylu¢ovanim mekonia (husta latka v zaludku vSech kojencti v dobé narozeni) a maji
komplikaci zvanou mekonium ileus. To muze zpusobit zvraceni, otok bficha a Casto je nutny
chirurgicky zakrok. S ptiznaky se objevuje i1 kaSel, nenasytna chut k jidlu ¢i potize s pribyva-

nim na vaze [cfklub online] (Elborn, 2016).

Zmény v dychacich cestiach

Cysticka fibréza zasahuje fadu vnitinich organt lidského téla, av§ak nejvice postizeny by-
vaji plice. Onemocnéni dychacich cest je nejzavaznéjsim projevem CF, které urCuje jeji prabéh
a prognozu a zodpovida az za 90 % umrti. Respiracni ptiznaky postihnou téméf vSechny ne-
mocné, rozdilna je pouze doba zacatku a prubéh onemocnéni. Ptiznaky CF se mohou objevit
jiz v prvnim roce zivota a maji charakter postupného zhorSovani, které 1ze sledovat prevazné
v obdobi puberty. Uvnitf plic nemocného se tvoti husty hlen, ktery zptisobuje ucpavani plicnich
sklipkti. Nasledkem neustalého ucpavani sklipki dochazi k trvalému poskozeni plic. Soucasti
klinického obrazu je také to, ze se hrudnik stava soudkovitym a vyskytuje se hrudni kyfoza.

V prubéhu nemoci se objevuje i ubytek telesné hmotnosti (Dité, 2007) (Ryan, 1997).

Mezi dalsi klinické projevy spada zejména kasel, ktery je suchy a drazdivy, Casto doprova-
zeny vykaslavanim velkého mnozstvi hlenu. Kasel je sice pro nemocné nepiijemny, ale je vni-
man jako ochranny mechanismus organismu, ktery je uziteCny k ¢i§téni dychaciho ustroji. Pro-
jevem zhorsené funkce dychaciho ustroji muze byt i ¢asté zadychavani se. Rodi¢im se proto
doporucuje, aby v noci sledovali a kontrolovali pocet dechti spiciho ditéte. ZvySeny pocet dechu
ve spanku byva priznakem blizici se infekce, ktera pak byva 1éCena zpravidla antibiotiky (Va-

vrova, 2000).

Zmény v pohlavni soustavé

Vétsina zen s CF se v souCasné dobé doziva reprodukcniho véku v dobrém zdravotnim
stavu a pouze pétina z celkového poctu nemocnych Zen je neplodnych, coz je zpisobeno pfi-

tomnosti vzacnych sekreti v pohlavnich cestach na déloznim Cipku. Avsak prakticky vsichni



muzi (97-98 %), ackoliv jsou hormonalné v potradku, jsou neplodni, coz je zpusobeno slepé

zakoncenym varletem s chybéjicim vyvodem (Rowe, 2005) (Dit¢, 2007).

Zmény v gastrointestinalnim traktu

Ukolem zazivaciho ustroji je traveni potravy a vstiebavani zivin, jako jsou bilkoviny, tuky
a cukry, vitaminy, mineraly a voda. VSechny zminéné slozky potravy jsou velice dulezité pro
fungovani organismu, a proto musi byt strava vyvazena a musi obsahovat vSechny potiebné

ziviny [cfklub online].

Husty hlen vyskytujici se v plicich zpasobuje mimo jiné i blokadu vyvodu slinivky bfisni
do tenkého stieva, coz zpusobuje nedostate¢nou produkci enzymi a sniZzuje tim samotnou
funkci slinivky (Ryan, 1997). Nasledkem nedostatecného mnozstvi enzymt dochazi nejen
ke Spatnému traveni potravy, ale i ke Spatnému vstiebavani bilkovin a tukii. Z toho plyne cel-
kové neprospivani, prijmovité a mastné stolice, bolesti bficha a ve vzacnych pfipadech vznik

diabetu, celiakie ¢i vyhfezu kone¢niku (Dit€, 2007) (Vavrova, 2000).

1.3 Diagnostika onemocnéni

Diagnoza CF je u vétSiny pacientl stanovena jiz v raném veéku. ObtiZze nemocnych cystic-
kou fibrézou jsou zpusobeny porusenou vymeénou iontt chloru, sodiku a vody mezi vnitfnim
a vnéj§im prostredim bunky. Jednoznacnéa diagndza onemocnéni je proto zalozena na objeveni
vysokého obsahu chloridi v potu (potni test) a na specialnim genetickém vySetieni, které odhali

mutaci genu pro CF [cfklub online] (Elborn, 2016).

Zakladem diagnostiky je klinické podezieni na toto onemocnéni. Ve vétsiné piipadu se vyslo-
vuje na zakladé pritomnosti jednoho nebo vice typickych klinickych respira¢nich nebo gastro-
intestinalnich pfiznakti. Dnes se pozornost vénuje i atypickym priabéhiim onemocnéni, z nichz
nejcastéjsi jsou poruchy elektrolytl, pankreatitis, jaterni onemocnéni ¢i azoospermie. V ramci
diagnostiky je také dilezité opirat se o informace z podrobné rodinné anamnézy, pii kterych
se zameétuje na rozbor nemocnosti v §irs§i rodin€, nejasna umrti v kojeneckém véku ¢i neplod-
nost u muzii. Diagnoézu potvrdi laboratorni pritkaz abnormality genu. Ten spoCiva ve zjisténi
vysoké koncentrace elektrolyti v potu nebo v odhaleni dvou mutaci, o kterych se vi, Ze zpuso-

buji CF (Vavrova, 2006) (Matza et al., 2019).



Novorozenecky screening

U vsech novorozencii narozenych na uzemi CR se provadi od roku 2008 novorozenecky
laboratorni screening (NLS) vrozenych ¢i dédiénych onemocnéni. Screening probiha metodou
odbéru tzv. suché kapky krve z paty na novorozenecké screeningové karticce mezi 48. a 72.
hodinou zivota. Cilem novorozeneckého screeningu je rychléd diagnostika a v€asna 1écba novo-
rozencu s témito onemocnénimi. Novorozenecky screening je piinosem u vrozenych onemoc-
néni, kterd spliyji kritéria definovana v roce 1968. Vyskyt nemoci musi byt Casty, kdy bez
1éCeni ma Spatnou prognoédzu a musi byt diagnostikovatelnd screeningem drive nez pfi mani-

festaci klinickych projeva (Votava, 2022).

Potni test

Pokud je u ditéte vyf¢eno podezieni na cystickou fibrozu, mize byt v ramci nasledného
screeningu proveden potni test. U osob s CF existuje problém v transportu chloridi ptes bu-
nééné membrany, coz vede k vy$sim koncentracim chloridu (ve formé soli) v potu. Test potu
meéfi tuto koncentraci a provadi se odbérem malého mnozstvi potu z predlokti. Jedna se o velmi
jednoduchou, bezpecnou a zcela nebolestivou vySetfovaci metodu, kterou lze provést i ambu-
lantné [cfklub online]. Potni test se poklada za zlaty standard diagnostiky CF, pokud je tedy
proveden opakované v laboratori, ktera ma dostatecné zkuSenosti a za predpokladu, Ze se ziska
dostateCné mnozstvi potu. Potni test spociva ve stimulaci pocenti, ve sbéru potu a v kvantitativ-

nim stanoveni koncentrace chloridi (Vavrova, 2000).

Prenatalni diagnostika

V rodinéch, kde je zvysSené riziko vyskytu cystické fibrézy, je vhodné provést prenatalni
diagnostiku. Jsou to pfipady, kde je jeden z rodi¢ti nebo oba rodiCe prenaseCem mutace genu
CF. Prenatalni diagnostiku lze provést jiz od 11. tydne gravidity. Z plodové vody ¢i placenty
se odebere vzorek biologického materidlu, ze kterého se ziska DNA bunék plodu. Nasledné
se provede molekularné-genetické vySetieni tohoto vzorku, podle kterého se zjisti, zda se vyviji
dité s cystickou fibrozou, prenase¢ zmutovaného genu anebo zdravy jedinec. Diagnostika
se provadi bud’ jako pfima — a to, ze jsou v rodin¢ znamy ob¢ mutace, nebo jako neptfima, kdyz

je stanovena pouze jedna nebo zadna mutace. Nepifima diagnostika byva pro lepsi presnost
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doplnéna ultrazvukovym a biochemickym vySetfenim plodové vody, které je nejcasteji prova-

déno v 17.-18. tydnu tehotenstvi (Vavrova, 2000).

1.3.1 Sdélovani diagnézy

Sdélovani diagndzy je vnimano jako zavazny a dulezity moment, ktery by mél mit sva
pevna pravidla. Napft. pfitomnost obou rodicu pfipadné i ditéte samotného a pfitomnost v§ech
zainteresovanych odbornikd, ktefi se budou o dité do budoucna starat. Je to uziteCny ritual,
kterym zacina dlouhodoba spoluprace, od niz je o¢ekavany co nejvétsi efekt v podobée optimal-
niho zdravotniho stavu ditéte, co nejlepsi kvality zivota jeho 1 rodiny. ,, Vyrovndni se s faktem,
onemocnéni je véc dlouhodobd a obtizna. Je to proces, ktery probiha v case, ma své zdkonitosti
a specifické projevy, nelze jej uspéchat. Vsichni clenové tymu to védi, pocitaji s tim a snazi
se v tomto duchu s kazdou situaci, spojenou s lécbou, zhorSenim stavu nebo riznymi neocekd-
vanymi uddalostmi béhem ni, naklddat co nejcitlivéji.“ (Vavrova, Bartosova, a kol., 2009,

s. 149).

1.4 Lécba onemocnéni a 1é¢ebna rehabilitace

Cysticka fibroza je chronické onemocnéni, jehoz lécba se sklada z mnoha metod a terapii.
V soucasné dobé bohuzel stale spada mezi onemocnéni nevylécitelna. Lécba CF je zamérena
predevsim na zmirnéni obtizi nemocného a na udrzeni dychacich cest v dobrém stavu (Vavrova,
2000). Lécba cystické fibrozy se rozdéluje do dvou kategorii, a to na lé¢bu modulatorovou
a symptomatickou, kam spada inhalacni 1écba, fyzioterapie a rehabilitace, uzivani 1€kt a travi-
cich enzymt, hygiena a strava (Uvirova, 2022). Dlouhou dobu znamenala 1écba cystické fib-
rozy pouze 1écbu symptomid. Nyni se vSak zaméfuje na 1éCbu pfiCiny onemocnéni, tedy
na opravu a znovuvytvoreni vadného chloridového kanalku, kdy jiz jde o 1é¢bu kauzalni. Ne-
znamena to vyléCeni cystické fibrozy, to zvladne genova terapie, ale vyrazné se tim prodlouzi

zivot pacienta a méni se 1 kvalita jeho zivota [cfklub online].

Pokroky v péci o jedince s CF vedly v rozvinutych zemich k progresivnimu zlepseni medi-
anu preziti po celém svétd. Umrti v dasledku pokrogilého plicniho onemocnéni CF v détstvi
je stale méné Casté, zejmeéna v prvnich letech zivota. Mezi faktory pfispivajici tomuto jevu patii

zavedeni novorozeneckého screeningu na CF v mnoha zemich, pokroky v nutricéni podpore
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a zavedeni agresivnich protokoll k prevenci a 1écbé infekci v plicich (MacKenzie, Gifford, Sa-

badosa, et al., 2014).

Inhalac¢ni 1é¢ba

V dychacich cestach nemocnych CF se hromadi hlen, ktery zuzuje prusvit broncht a zpa-
sobuje tim vznik infekce a tim vede k hyperinflaci a poruse poméru ventilace a perfuze. Vysoka
koncentrace zanétlivych mediatort v hlenu predevsim poskozuje sténu dychacich cest. Proto
je odstranéni hlenu prvnim predpokladem uspésného 1éceni (Orenstein, 2005). Cilem inhala¢ni
terapie je dopravit ucinné léky primo na sliznici dychacich cest pomoci nebuliza¢nich pfistroja
— inhalatort. Tyto pfistroje méni l1ék na jemnou suspenzi malych Castic— roztok, které jsou
snadné k inhalaci (trva kazdy den 1,5-3 hodiny). Spravnou technikou hlubokého dychani se do
plic dostane az 85 % cCastic. Inhalacni roztok dokaze husty hled natfedit a ve spojeni s technikami
inhalacni terapie ho transportuje z plic ven. Vy¢isténi dychacich cest mize pomoci snizit plicni
infekce a zleps$it funkci plic. Do inhalacni terapie spada i oxygenoterapie, ktera ulevuje pacien-
tim od pocitu dusnosti a zlepSuje kvalitu Zivota a toleranci namahy a v nékterych pripadech

i prodluzuje zivot [cfklub online] (Ramos, 2019).

Lepsi funkce plic u osob s CF je silné propojena se zlepSenou (vyssi) kvalitou zivota a doby
(délky) preziti. Nejcastéji pouzivanym parametrem na meéteni funkce plic je usilovny vyde-
chovy objem na 1sekundovém procentu predikce (FEV1pp) a je také jednim z ukazatelt kvality
péce o pacienty s CF (Pattie, Rangenathan, Harrison, et al., 2022).

Lécebna rehabilitace

Lécebna rehabilitace je zakladni metodou 1é¢by, ktera udrzuje pruchodnost dychacich cest.
Je nedilnou soucasti klasické 1écby, jelikoz bez ni nejsou Ucinné ostatni 1écebné postupy. Lé-
cebna rehabilitace je soucast kazdodenni komplexni péce o jedince s CF. K terapeutickym me-
todam patfi respiracni fyzioterapie, ktera doprovazi pacienty po cely zivot. Respira¢ni fyziote-
rapie predstavuje souhrn metod a technik, jejichz cilem je terapeutické ptsobeni na dechové
problémy nemocného formou modifikovaného dychani s prihlédnutim k individualnim moz-
nostem pacienta. Cilem respiracnich technik je dosahnout a udrzet co nejlepsi odlehceni dycha-
cich cest a tim zajistit jejich maximalni hygienu a prichodnost (IPG/CF, International Physio-

therapy Group for Cystic Fibrosis. 2002) (Matza et al., 2013).
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V poslednich letech se 1ékari, ktefi se staraji o pacienty s CF shodli na tom, ze by cviceni
meélo byt soucasti 1€cby, jelikoz zlepSuje funkci plic a dechovou kapacitu u déti 1 dospélych.
U déti s respiracnim onemocnénim bylo prokazano, ze pravidelnym cvic¢enim se zlepsuje jejich
kardiovaskularni zdatnost a sila. Je tedy znamo, Ze fyzicka aktivita pacientim s CF prospiva,
ale motivace a compliance zustavaji pro déti, dospivajici a mladé dosp€lé velmi naro¢né. Nej-
Cast€ji uvadénymi t€zkostmi jsou tinava, nedostatek Casu, ¢i stres a strach rodi¢t (Denford, Van
Beurden, 2020). Fyzicka aktivita, socialni integrace a ucast na aktivitach kazdodenniho zivota
také napomahaji ke snizeni uzkosti a deprese, jimiz pacienti s CF Casto trpi. Navic napomaha

k vytvateni pocitu pohody a podporuje jejich fyzicky a kognitivni rozvoj (Duff, Abbot, 2014).

Strava

U pacientt s cystickou fibrozou je nezbytna konzumace vysoce kalorické stravy, ktera
by méla mit 0 30 az 50 % vyssi energetickou hodnotu nez strava ,,zdravého cloveéka®, tj. osoby
bez cystické fibrozy. Pro osoby s CF je také zasadni pfijem bilkovin, tukti a vitamini A, D a E.
Soucasti 1éCby je potieba uzivani 1ékt, prevazné antibiotik. Vzhledem ke Spatné funkeci slinivky
bii$ni nedokazou pacienti s CF normalné travit potravu, a proto uzivaji pred kazdym jidlem

vysoké davky travicich enzymu (Uvirova, 2022).

Modulatorova lécba

Terapie modulatorem CFTR (transmembranovy regulator vodivosti cystické fibrozy) je na-
vrzen tak, aby korigoval nefunk¢ni protein vyrobeny genem CFTR [cfklub online]. Léky tohoto
typu pochazi ze skupiny modulatort, u kterych se zaznamenava vysoka uspésnost 1écby, avsak
zalezi na dané mutaci genu a jaky je defekt kanalkt. Aktualné existuji 4 modulatory, a az dveé
tfetiny pacientl mohou byt 1é¢eny nékterym z nich. Jedinym kritériem je vhodna genova cha-
rakteristika onemocnéni a veék pacienta, kdy napfiklad u modulatoru Ivakaftor — Iéku Kyladeco

—je hranice od 6 let (Uvirova, 2022).

Transplantace plic

Pfirozenou anamnézou CF je progresivni pokles plicnich sekundarnich funkci k chronické

infekci dychacich cest, se smrti obvykle nasledkem respiracniho selhani. U pokrocilého
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onemocnéni CF je transplantace plic terapeutickou moznosti, ktera maze u vybranych pacientt

zlepsit kvalitu zivota a preziti (Egan, Murray, Bistami, et al., 2006).

Transplantace plic predstavuje nejen pro dospélé, ale 1 pro détské pacienty v kone¢ném sta-
diu dlouhodobého plicniho onemocnéni moznost, jak prodlouzit ocekavanou délku zivota
a zvySeni jeji kvality [ctklub online]. Doporuc¢eni LTx (Liver Transplantation — transplantace
plic) je vhodné zahajit u jedinci s pokroCilym, ale nikoliv kone¢nym stadiem plicniho onemoc-
néni, jelikoz naléhavé doporuceni neposkytuje Cas na peclivé zvazeni moznosti LTx. V¢asné
doporuceni transplantace dava jedincim piilezitost dozvédét se vice o rizicich a pfinosech. Tim
se muze zvySsit pravdépodobnost, ze se jedinec stane kandidatem na transplantaci, protoze tim
se pacientovi poskytne pochopeni pro jeho specifické prekazky vici LTx a také tyto prekazky
fesit. Dale pacientim umoziiuje dostatek Casu na to, aby byli pfipraveni zdravotné, psychoso-
cialné 1 finan¢né€. A pro hladky ptechod je podstatna komunikace mezi centrem CF a transplan-
ta¢nim centrem. Transplantace neni vhodna volba pro kazdého pacienta, ale i tak je diskuse

a obeznameni se dulezitym krokem (Kathleen, Ramos, Smith, et al., 2019).

1.5 Progno6za onemocnéni

Vavrova (2006) uvadi, ze progndzu tohoto onemocnéni ovliviiuje fada faktort. Za dalezité
se poklada vek pacienta, ve kterém k infekci doslo, stav vyzivy ¢i uroven lékarské péce. Mensi
ulohu pry hraji socialné-ekonomické podminky ¢i spoluprace nemocného a jeho rodiny. Dale
se udava, ze chlapci mivaji lepsi prognozu nez divky. Také nemocni, ktefi jsou diagnostikovani
v pozdéjsim véku, prezivaji déle, a to ziejmé proto, ze maji lepsi prubéh nemoci v disledku
mirnéjSich mutaci. Dal§im faktorem pro lepsi prognozu je stav nemocného bez pankreatické
insuficience, jelikoz ma lepsi stav vyzivy a jeho plice jsou v lepsim stavu. ZlepSené vyhlidky
pacientt s cystickou fibrézou se posuzuji pomoci kiivek preziti a je tfeba si uvédomit, Ze cilem

ucinné 1écby je nejen délka, ale 1 kvalita zivota.
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2. Kvalita Zivota osob s cystickou fibrozou

Kvalita zivota souvisejici se zdravim (Health-Related Quality of Life - HRQOL) je dilezi-
tym zdravotnim vysledkem, ktery ovliviiuje rozhodovani o hodnoté a ti€innosti zdravotnich in-
tervenci v klinickych 1 vyzkumnych podminkach. S prodluzujici se dobou preziti u cystické
fibrozy se dopad CF stal klicovym aspektem péce o fyzické, socialni a emocionalni fungovani
pacienta (Goss, Quittner, 2007). Kvalita zivota (Quality of Life — QoL) se zamétuje na subjek-
tivni hodnoceni jedince pfi kazdodennim fungovani a jeho psychickou pohodu. Pro dobrou
kvalitu zivota se vedle méfitek fyzické pohody berou v tivahu 1 faktory, jako socialni fungovanti,

vztahy s vrstevniky a vlastni emocionéalni pohoda (Quittner, 1998).

V poslednich letech se presunula pozornost na kvalitu zivota souvisejici se zdravim, coz
vedlo k jejimu uznani jako dulezitého ukazatele zdravotniho vysledku v intervencnich studiich
u CF. Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R) je v sou¢asnosti nejrozsifenéjsim meéfit-
kem HRQOL v ramci klinickych vyzkuma (Pattie, Ranganathan, Harrison, et al., 2022).
HRQOL 1ze hodnotit dvéma zasadné odliSnymi pfistupy: (1) méfenim zdravotniho stavu
a (2) hodnocenim zdravotni hodnoty nebo uzitku. Méfeni zdravotniho stavu zhodnoti fungo-
vani v jedné nebo vice specifickych doménach, jako je fyzické fungovani, dusevni zdravi, fun-
govani roli a bolest. Systémy klasifikace zdravotniho stavu jsou nastroje, které srovnavaji kva-
litu zivota osob s CF s obecnou populaci a pfifazuji hodnoty k jednotlivym zdravotnim stavam.
Ziskané zdravotni hodnoty se nejCast€ji pouzivaji k prizpusobeni délky Zivota v analyze rozho-
dovani a analyze efektivnosti naklada na 1écbu (Britto, 2004). U déti a dospivajicich s CF muze
hodnoceni kvality zivota pomoci urcit relevantni pfinosy a zatéze terapeutickych intervenci.
Ma potencial poskytnout informace, které jsou pro pacienta a jejich rodiny relevantnéj§i nez

typické 1ékaiské markery (Koscik, 2005).

Kvalita zivota détskych pacientu

Definice QoL dle Svétové zdravotnické organizace (WHO — World Health Organization)
je ,,individualni vnimdni svého postaveni v Zivoté v kontextu kultury a hodnotovych systémai,

ve kterych Zije, a ve vztahu ke svym ciliim, ocekdvanim, standardiim a zdjmiim “.

Déti maji jedinecny vyvojovy pohled na to, jak nemoc ovliviiuje jejich zivoty, a je zcela
odlisny od vnimani jejich peCovatelll a Iékarti. Méteni HRQOL u malych déti ale predstavuje

nekolik rizik — schopnost déti odpovidat na otazky tykajici se kvality jejich zivota je omezena,
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a to v porozuméni a zapamatovanim si otazek. Proto pro spolehlivost sdéleni se dotazovani
vzdy udastni rodide/pecovatelé ditte (Matza, Patrick, et al., 2013). Casto se ale vyskytuji roz-
dily mezi détskymi a rodiCovskymi pohledy na HRQOL ditéte s CF (Quittner, Sawicki,
McMullen, 2012). Déti a adolescenti s CF obecné sami o sob¢ uvadeji lepsi celkovou HRQOL

v porovnani s rodi¢ovskou proxy zpravou o HRQOL ditéte (Tluczek, Becker, Grieve, 2013).

Divky (ve véku 6-17 let) uvadéji horsi emocni fungovani, vyssi 1éCebnou zaté€z a vice re-
spiracnich problému nez chlapci. A vétsi funkcni mobilitu spojenou s méne priznivym télesnym

obrazem a vice poruchami piijmu potravy (Groeneveld, 2012).

Funkce plic u déti s CF klesa s pribyvajicim vékem. Tento pokles zacina dfive u divek nez
chlapci, coz vysvétluje rozdil mezi pohlavimi v doméné HRQOL respiracnich symptomi.
Je mozné, ze divky mohou byt nachylnéjsi k nazoru (zdravych) ostatnich a vice si uvédomuji
svij Casty kasSel a tvorbu hlenu a tim nasledné hlasi vice respiracnich symptomua. Vnimani od-
lisnosti od ostatnich muze ovlivnit také socialni fungovani. Navic kvali zhorSené funkci plic
jsou divky Castéji hospitalizované nez chlapci, coz vysvétluje jejich nizsi skore HRQOL tykajici

se respiracnich pfiznakl a vétsi 1éCebné zatéze (Tullis, 2011).

Chlapci (ve véku 6-17 let) jsou spojovani s piznivejsim skore HRQOL v doménéch 1é-
Cebné zatéze, respiracnich pfiznakd a socialniho fungovani pii prizplisobeni véku. Vyssi vék

byl spojovan s méné ptiznivym body image pii uprave na intimni zivot (Groeneveld, 2012).

Dospivajici a déti s CF obecné uvadéji pocit zranitelnosti, ztratu nezavislosti a prilezitosti,
izolaci ¢i ztratu postaveni. To vSe posiluje vyznam soucasného modelu multidisciplinarni péce
zamétené na pacienta. Tato péce podporuje sdilené rozhodovani, kontrolu a vlastni ucinnost pfi
fizeni 1écby, vzdélavacich a profesnich prilezitostech a fyzickém a socialnim fungovani.
To muze vést k optimalni 1écbé, zdravi a vysledkiim kvality zivota (Jamieson, Fitzgerald, Tong,

2014).

V klinické praxi jsou diky t€émto vyzkumim stale Castéji pozadovany a zohlediiovany na-
zory détskych pacientd na jejich onemocnéni a jejich 1écbu. Uznava se dulezitost pochopeni
dopadu nemoci a 1écby na HRQOL (Searle, Jago, Henderson, et al., 2017). Diky tomu doslo
napi. ve Svédsku k pokroku v rozvoji tzkych vztaht mezi 1ékaii a 1é¢enymi d&tmi. I pomérné
malé déti se se svymi lékari setkavaji samy, aby si promluvily o svych Iécich a jejich stavu.
To zduraziiuje dité jako aktivniho partnera pii 1€¢bé€ a podporuje tak psychosocialni vyvoj ditéte

(Wennstromova, 2011).
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Kvalita zivota pacientu s cystickou fibrozou po transplantaci plic

Progresivni plicni nemoc je charakteristickym znakem cystické fibrozy a kone¢né stadium
respiracniho selhéni je primarni pficinou morbidity a mortality. Bohuzel, pro nékteré déti pro-
gresivni respiraéni onemocnéni casto vede ke koneénému stadiu respira¢niho selhani a jedinou
vhodnou moznosti 1é€by zistava transplantace plic. Siroké pouzivani transplantace plic jako

moznosti 1écby je velmi omezeno dostupnosti darcovskych organt (Williams, Sharma, 2021).

Pred zékrokem jsou typickymi pfiznaky pacienta inava, duSnost nebo nesnasenlivost jaké-
koliv zivotni aktivity. To vSe ovliviiuje duSevni stav pacientd a negativné ovliviiuje kvalitu

zivota (QoL). LTx prodluzuje zZivot a obecné ovliviiuje jeho kvalitu (Briganti, D’ Ovidio, 2017).

Preziti po transplantaci plic odhaduje rozdily podle véku, pficemz piijemci ve véku 6—10 let
vykazuji vyhodu v preziti ve srovnani s pfijemci ve véku 11-17 let (8,2 vs 4,8 let). Piijemci
mladsi 6 let vykazuji nestatisticky zvySeny median preziti ve srovnani s 11-17letymi. Bronchi-
olitis obliterans (zanétlivé ucpavani pradusek) a selhani $t€pu jsou hlavnimi pfic¢inami umrti
ve viech vékovych skupinach (Dellon, Goldfarb, 2017). Uspé&sna transplantace plic tedy pro-
dlouzi zivot pacienta a zlepsi kvalitu jeho Zivota. Stale ale doba preziti zistava niz$i nez pii
transplantaci jinych organt. S niz§im dozitim po transplantaci mohou byt spojeny psychosoci-

alni zatéz, a Casté odmitani organu u takto mladych pacienti (Dellon, Samuel, et al., 2018).

Kvalita zivota ovlivnéna paliativni péci u osob s cystickou fibrézou

Détska paliativni péce byla definovana dle WHO v roce 1998, jejiz definice fika,
ze v détské paliativni péci jde o komplexni somatickou, psychickou i spiritualni dimenzi ne-
mocného ditéte a zahrnuje také podporu rodiny ditéte (WHO, 1998). Tento druh péce zacina
jiz v okamziku stanoveni diagnozy a pokracuje bez ohledu na to, zda je zaroven ditéti jiz po-
skytovana jina 1écba (specificka nebo kurativni). Odbornici poskytujici péci musi vyhodnoco-
vat, ale také mirnit fyzické, psychické i socialni stradani ditéte. Paliativni péCe muZze byt po-
skytovana ve v§ech arovnich zdravotniho systému, ale i v domacim prostredi ditéte (Buzgova,

Sikorova a kol., 2019).

Paliativni péce je pristup, ktery zlepSuje kvalitu Zivota pacientt a jejich rodin, které Celi
problémim spojenych s zivot ohrozujicim onemocnénim. Planovani péce je velice dulezité
u CF, kde je pfedpovidani doby smrti extrémné obtizné. Pacienti a rodina by méli ziskat realis-

tické informace o zdravotnim stavu a dalSich moznostech péce. Zvlasté dilezité je objasnéni,
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ze 1écba v terminalni fazi onemocnéni neustava, ale hlavnim cilem je zmirnit nepfijemné pii-
znaky a symptomy, jako je dusnost, kasel, bolest a inava. To vse je bézné u osob s CF bez

ohledu na zavaznost onemocnéni (Hayes, Yaster, et al., 2011).

Kli¢ovymi slozkami paliativni péCe je komunikace mezi pacientem a poskytovatelem,
vymezeni cili a planovani péce v predstihu, zvladani symptomu, psychosocialni podpora a roz-
hodovani o péci v zaveéru zivota. To vSe jsou dulezité aspekty holistické 1é¢by o jedince s CF
napfic celym zivotem. Zatimco soucasna struktura péce v centrech CF akreditovanych Cystic
Fibrosis Foundation umoziuje pacientim kontinuitu péce v riznych oborech. Tym CF ne vzdy
komplexné fesi potfeby paliativni péce (Hayes, Yaster, Haythornthwaite, et al., 2011). Jelikoz
u CF neexistuji zadné pokyny pro jeji zaclenéni do 1écby, ale pouze doporuceni oSetiujicich
1ékait. Je dalSim problémem to, Ze pacienti, peCovatelé a poskytovatelé péce o CF nemocné

mohou postradat znalosti o paliativni péci a vnimat prekazky integrované péce (Dellon, 2018).

University of North Carolina provedla prizkumy, v kterych pacienti identifikovali ne-
vyléCitelnost CF a omezené moznosti 1éCby jako zptsoby, kterymi se péce o osoby s CF odli-
Suje od jinych zavaznych chronickych onemocnéni. Domnivali se, Ze tyto rysy CF ovlivni i to,
jak se paliativni péce vztahuje na tuto populaci. Rodice déti s CF popisuji prognostickou nejis-
totu a nepredvidatelny pribéh onemocnéni pro jednotlivce jako faktory, jak se paliativni péce

muze lisit u pacient s CF (Trandel, 2020).

Poruchy spanku u osob s cystickou fibrézou

Navzdory zlepSeni oCekavané délky zivota, mnoho pacientd s CF pocituje znacnou zatéz
symptomu a 1écby béhem dne (Elborn, 2016). Déti maji vyssi aroven poruch nalad a horsi
HRQOL nez zdravé déti (Habib, Manji, Wilcox, 2015). V obdobi klinické stability maji détsti
pacienti vysokou prevalenci objektivnich 1 subjektivnich poruch spanku. Snizena kwvalita
spanku souvisi se stavem plic a dal$Simi komorbiditami souvisejicich s cystickou fibrozou,
ale také s rodinnymi charakteristikami a Spatnou spankovou hygienou (Vandeleur, Walter, Ar-
mstrong, 2017). Spanek u osob s CF muize byt nepfiznive ovlivnén mnoha faktory. V¢etné chro-
nického kasle, chronického zanétu dychacich cest a infekci, bolesti bficha s tou spojena Casta
stolice z vedlejsich ucinku 1éku (Katz, 2014). Naruseni spanku, nedostatecny spanek a poruchy
dychani ve spanku u déti, dospivajicich a mladych dospélych maji Skodlivé neurokognitivni

a psychologické ucinky vcetné deprese, uzkosti, zhorSené kvality zivota, denni ospalosti,
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deficitd v pozornosti, Spatnych studijnich vysledki a zvySeného rizika kognitivni dysfunkce

(Telzer, 2013).

Naopak spanek ma vyznamny dopad na respiracni funkce. Kdyz je dechova rezerva hra-
ni¢ni, mohou fyziologické zmény ve spanku urychlit hypoventilaci, zejména v obdobi spanku
s rychlym pohybem oc¢i (REM). Progrese jakéhokoliv plicniho onemocnéni, véetné CF, mize
byt spojena s respiraCnim selhanim, které je evidentni béhem obdobi spanku (Shakkottai,

O'Brien, Nasr, 2018).

Poruchy spanku mohou potencialné zhorsit skodlivé multiorganové dusledky CF, coz pfi-
spiva ke zhorSené kvalité zivota a morbidit€. Navzdory rostoucimu povédomi o poruchach
spanku u CF pacientl, nejsou kvalita spanku a poruchy dychani ve spanku u CF rutinné hod-

noceny (Reiter, Breuer, et al., 2021).

2.1 Psychické aspekty nemocnych s cystickou fibrézou

,, Chronické onemocnéni jako je cystickd fibroza poznamenadva vyznammnym zpiisobem Zivot
a prozivani nemocného i celé rodiny. V anglicky psané literature se v souvislosti s diagnozou
CF a jejim vlivem na nemocného a rodinu casto pouziva vyraz ,, overwhelming “ — nesmirny,

zdrcujici“. (Vavrova, Bartosova a kol.,2009, s.149).

Navzdory terapeutickym pokrokiim je cysticka fibroza stale zivot omezujicim onemocneé-
nim s progresivnimi symptomy a silnou lé€ebnou zatézi trvajici 2—4 hodiny denn€, coz vede
k psychickym 1 fyzickym dysfunkcim a uzkostem (Friedman, Linnemann, Georgiopoulos,
2019). Psychicka tiseti 1 socialni izolace jsou béznymi obavami dospivajicich a dospélych s CF.
V poslednim desetiletim se zvysil predpokladany vék doziti u osob s CF na témeér 50-60 let,

coz je zapficinéno kazdodenni fyzioterapii, uzivanim antibiotik a enzym, ale také castymi na-

.....

vees

Existuje silna korelace mezi uzkosti a depresi u jedinct s CF a jejich zdravotnimi vysledky.
Priznaky tizkosti a deprese jsou spojovany s horsi kvalitou zivota, zhorSenou funkei plic, sni-
zenou fyzickou aktivitou a také tizi na hrudi a dusnosti (Kenis-Coskun, 2022). U cystické fib-

rozy zjistila The International Depression/Anxiety Epidemiological Study (TIDES) vysokou
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miru tzkosti a deprese u vice nez 6000 pacientti a 4000 rodi¢t v 9 zemich v Evropé a Spojenych
Statech (Quittner, Goldbeck, Abboth, et al., 2014). Vysledky studie TIDES vedly k vypraco-
vani Mezinarodnich pokyna pro dusevni zdravi pro CF, sponzorovanych Cystic Fibrosis Foun-
dation and European Cystic Fibrosis Society. Toto zji§téni poskytuje doporuceni pro prevenci,
kazdorocni screening, klinické hodnoceni a psychologické/
farmakologické intervence zacinajici ve véku 12 let az do dospélosti a pro rodice déti s CF

od détstvi po dospivani (Quittner, Goldbeck, Abboth, et al., 2014).

Je znamo, ze psychosocialni rizikové faktory ovliviiyji kvalitu zivota, dodrzovani 1é¢by
i zdravotni vysledky. V péci o osoby s CF neni ale vyuzivan zadny rutinni standardizovany
,,screener psychosocialnich rizik. Mezi psychosocialni dopady spada také naptiklad nedosta-
tek pohybové aktivity u déti. Ackoliv je cviCeni pro pacienty bezpecné a prospeésné a cvicebni
programy jsou soucasti ustfednich bodu fyzioterapie, stale se néktefi rodice o své déti prilis boji

a fyzické aktivity u nich nepodporuyji (Filigno, 2019).

Pacienti s CF pravidelné navstévuji centra péce o CF. Zde je mozné odhalit vyskyt a dopad
poruch nalady u jedinct s CF a k dispozici jsou rovnéz konsensualni doporuceni, ktera vedou
k hodnoceni a lécbe uzkosti a deprese (Goldbeck, Abboth, et al., 2011). Rychla identifikace
a lécba fyzickych a emocionalnich symptomu pozitivn€ ovliviiuje adherenci k terapiim i kvalitu

zivota (Cruz, Olveira, 2010).

2.2 Fyzické aspekty nemocnych s cystickou fibrézou

Pravidelna fyzicka aktivita je dulezitou a Siroce akceptovanou soucasti terapeutickych a re-
habilitacnich programu v 1écbé CF. Pravidelna fyzicka aktivita ma pfiznivé G¢inky na pokles
plicnich funkci, lepsi prichodnost dychacich cest, zlepSeni nutricniho stavu a celkové zlepSeni
kvality zivota. Dalsi tréninkové ptinosy pro pacienty s CF se nijak dale neodlisuji od pfinosu
pro zdravé jedince, zahrnujici zlepSeni aerobni zdatnosti a svalovou silu. Pacientim s CF je dle
WHO doporucovana stiedni az vysoka hladina fyzické aktivity, jelikoz s sebou nese nejpiizni-
v¢&jsi ucinky a je spojena s mensim poklesem plicnich funkci a leps§i kvalitou zivota (Schneider-

man, Wilkes, 2014).

Vétsina mladych lidi s CF ale nevénuje pozornost doporucenému mnozstvi fyzické aktivity

a tim se i jeji hladina v prb&hu dospivani snizuje (Prasad, Cerny, 2002). Nejsou znamy piesné
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divody fyzické inaktivity u populace s CF, ale mozna to zapficiniuje nizka sebetacinnost a kon-
kuren¢ni Casova narocnost (Moola, Faulkner, Scheiderman, 2011). Niz§i fyzicka aktivita
je spojena se zhorSenou funkci plic, horsi aerobni zdatnosti, kontrolou glykémie a hustotou

kostnich mineralt (Hind, Truscott, 2008).

Intolerance zatéze je charakteristikou cystické fibrozy a je zavisla na progresi onemocnéni.
Je zdokumentovano, Ze cvicebni kapacita v této skupin€ osob je omezena funkeci plic, funkci
periferniho kosterniho svalstva, nutri¢nim stavem a schopnosti kardio-respiracniho systému po-
kryt metabolické pozadavky spojené s cvicenim (Klijn, van der Net, Kimpen, 2004). Cvicebni
kapacita se méti pomoci kardiopulmonalniho zatézového testu, kvality zivota a vlastni aerobni
cviCeni u déti a dospivajicich s CF. Fyziologické dusledky, které byly pozorovany u pacientt
s CF, jsou podobné ucinkim dekondice, véetné Spatné funkce kardiovaskularniho systému, sni-
zené svalové hmoty a zhorSené sily a vykonu (Painter, 2008). Déti s CF mohou byt dale fyzicky
neaktivni kvali jejich chronickému onemocnéni, a proto mohou byt vystaveni riziku spojenému

s kombinovanymi ucinky chronického onemocnéni a fyzické necinnosti (Wilkes, 2014).

Faktory prispivajici ke snizeni zatézové kapacity u osob s cystickou fibrézou

Podle Randové (2023) je snizeni vykonu pfi zatézovych testech, charakteristickym znakem
onemocnéni CF, ale presné mechanismy vedouci k tomuto faktu jsou nejasné. Muaze to ale za-

pfi¢ifiovat napt.:

Funkce plic — pokles je charakteristickym rysem pro CF a jejich sledovani a minimalizace

poklesu je zasadni pro klinickou 1écbu.

Vyziva — schopnost cviCit je dana predevsim plicnimi funkcemi a stavem vyzivy. Bylo proka-
zano, ze zmeény nutricniho stavu u CF koreluji se zménami zatézové kapacity. U déti s CF
je zdaraznéna dalezitost beztukové hmoty (FFM — Fat Free Mass). Svalova hmota je nejvétsi
slozkou FFM a je kritickym determinantem aerobni kapacity. Nutri¢ni nedostatky tak mohou
vést k ubytku svala a z dlouhodobého hlediska muze byt FFM dulezity pro udrzeni cvicebni

kapacity. A v ramci cvi¢ebniho programu je podstatné osobam s CF upravovat vyzivu.

Svalova dysfunkce — u CF dochazi k abnormalnimu anaerobnimu metabolismu, snizeni maxi-

malni svalové sily a dysfunkci kosterniho svalstva u déti s CF. Coz je pficitano abnormalitam
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ve velikosti svald, které jsou spojeny se sniZzenou pracovni kapacitou a zvySenymi naklady na

kyslik pfi cviceni.
Genotyp — byly hlaseny snizené kapacity anaerobniho cviceni s mirnym mutacemi CF.

Rozdily mezi pohlavimi — v obvyklé fyzické aktivité byly hlaseny rozdily mezi pohlavimi.
Rozdily mezi chlapci a divkami jsou patrné az po nastupu do puberty. Divky jsou vyrazné¢ méné

aktivni nez chlapci, coz je ale podobné zjisténi jak u pacientt s CF, tak u zdravé populace.

Psychosocialni vlivy — snizeni trovné intenzivni fyzické aktivity provadéné détmi s CF lze
také pficist psychosocialnim vlivim. Rodice déti s CF Casto vyjadiuji obavy z tcasti jejich di-
téte na intenzivni hie/sportu a sportovni trenéfi se Casto zdrahaji povolit i€ast na sportu. Nemoc
muze tedy odradit jedince s CF od cviceni, coz vede k dekondici a zhor§enému vykonu pii cvi-

ceni.

2.3 Dopad cystické fibrozy na rodinny Zivot

Cysticka fibroza neovliviiuje pouze nemocnou osobu, ale jeji pritomnost dopada na celou
rodinu. Pfitomnost biopsychosocialnich stresord mize zvysit zatéz zptsobenou danym one-
mocnénim. CF nemusi zpusobit dlouhodobou zavaznou rodinnou dysfunkci, ale méni rodinné
struktury a Casto zatézuje rodinny systém ,,nad jeho sily“. K dosazeni, zlepSeni a udrzeni fyzic-
kého a dusevniho zdravi a socialniho fungovani pacientil, miize rodi¢im pomoci podpora mul-
tidisciplinarniho tymu vcetné psychologa, ktery nabizi sluzby od diagnostiky po preventivni

péci (Filigno, 2019).

Studie, které se zabyvaly fungovanim rodiny a rodict u CF, dokazuji, ze rodiCe déti s CF
prozivaji vy§s§i miru stresu a zatéze nez rodiCe zdravych déti. Zda se vSak, ze fungovani rodiny
je podobné bez ohledu na to, zda v rodin€ je nebo neni dité€ s CF. Vyssi uroven uzkosti, vyhy-
bava strategie zvladani nemoci ditéte a nizka Groven podpory rodiny jsou spojeny se Spatnym

psychologickym pfizptisobenim (Drotar, 1996).

Vétsina literatury tykajici dopadu CF na rodinny zivot se zaméfuje na rodice, zejména pak
na matky. Studie na dané téma zjistily, ze peCovatelé maji vyrazné vyssi aroven uzkosti a de-
prese, coz je spojeno s nizsi zivotni spokojenosti (Besier, Goldbeck, 2011). Kromé¢ stresu ze

zvladani kazdodenni péce o déti s CF, se musi rodi¢e orientovat 1 ve slozitém prostiedi
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zdravotnické péce, pojisStoven a Iékaren. Rodice takeé tizce spolupracuji se skolskymi systémy,
aby zajistili, ze jejich déti dostanou podporu pro optimalni studijni podminky. Tim v§im mohou

byt ovlivnény rodinné vztahy a fungovani ditéte s ostatnimi ¢leny rodiny (Filigno, 2019).

Kvalita vztahu mezi ditétem a rodicem je siln¢ spojena s emocionalni pohodou déti. Pozi-
tivni vztahy mohou byt zvlasté dulezité pro déti, coz u nich potencionalné snizuje riziko de-
prese. Bezpecné vztahy mezi rodici a détmi mohou byt pro déti s cystickou fibrozou dilezité,
jelikoz rodice hraji klicovou roli pfi usnadiiovani 1écby prostrednictvim dohledu nad kazdoden-

nim komplexnim terapeutickym a rezimovym postupem lécby (Besier, Goldbeck, 2011).

V Némecku existuje rodinné orientovana rehabilitace, pfi které se intervenuji nejen déti sa-
motné, ale 1 jejich rodice. Jelikoz rodi¢e chronicky nemocnych déti Celi v kazdodennim zivoté
radé zatézi, které mohou vyrazné zhorSovat kvalitu jejich zivota je cilem této terapie stabilizo-
vat rodiCe po strance psychické i fyzické, aby mohli co nejlépe podporovat své dit€. QoL rodicu
je zde hodnocena pomoci Ulm Quality of Life Inventory for Parents (ULQIE). QoL rodica
se béhem rehabilitacni 1é¢by vyrazné€ zvysuje a pretrvava i po dobu 6 mésict po ukonceni in-

tervence (West, Besier, 2009).

Dopad nemocného s cystickou fibroézou na zdravé sourozence

Nekolik studii dokazalo, ze mit bratra nebo sestru s chronickym onemocnénim ovliv-
fiuje zdravého sourozence riznymi zpusoby (Fanos, et al., 2005). Ptijeti diagn6zy chronického
onemocnéni je zavislé na mnoha faktorech. Negativni psychologické pfizptisobeni a vysoka
uroveni emocionalnich a behavioralnich probléma jsou bézné hlaseny u sourozenct déti s chro-
nickymi nemocemi (Fullerton, et al., 2017). Zivotv rodin€, kde ma dit€ chronické onemocnéni,
muze ovlivnit rodinnou rovnovahu, napfiklad rodice mohou byt méné shovivavi, nebo mohou
mit vétsi oCekavani od zdravého sourozence (Foster, et al., 2001). Zdravi sourozenci Casto uva-
déji, ze byli v détstvi frustrovani a zavistivi, coz maze souviset s vyssi péci o nemocného sou-
rozence. Ackoliv sourozenci chronicky nemocnych déti uvadéji podobnou kvalitu zivota jako
jejich vrstevnici, musi se prihlizet i k méné zjevnym problémum, jako je skryty stres i pocit

kontroly (Francesco, 2021).

I pfestoze maji ,,nepostizeni sourozenci“ sourozence s CF, ¢asto popisuji svoji rodinu
jako normalni. To je nejspis usnadnéno tim, ze dit€¢ s CF nema zadné vizualni znamky nemoci.

Naopak sourozenci vyjadrfili, ze CF jako ,neviditelnda nemoc™ vedla k nedostateCnému
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povédomi verejnosti, coz muze zpusobit nedostatek sympatii/empatie. NepostiZzeni sourozenci
také uvadéji, ze se citili ,,odli$ni“ od ostatnich déti, které nemély nemocného sourozence. Oce-
kéavalo se od nich, ze budou na svého sourozence s CF dohlizet a budou se podilet na jejich
péci, ¢imz se jim dostavalo méné pozornosti od rodic¢u a rozdilného rodi¢ovského zachazeni

(Havermans, Wuytack, Doboel, 2011).

V The Ontario Child Health Study (Cadman et al., 1991) bylo zji§téno dvojnasobné
zvysené riziko psychickych poruch (deprese a uzkosti) a také zvysené riziko problémi s vrs-
tevniky. Alderfer (2003) prokazal, Ze téméf polovina jejich zkoumaného vzorku sourozencu
(mefeno pomoci Posttraumatic Stress Disorder Reaction Index) vykazovala alespori mirné pfi-

znaky posttraumatického stresu (napf. intruze, vyhybani se vzruSenti).

Naopak nékteré studie (Sharpe, Rossiter, 2002) prokazaly pfiznivé ucinky na zdravé déti v ro-
dinach s chronicky nemocnym ditétem, napt. z hlediska prosocialniho chovani a sociélni zra-
losti. Bylo zjisténo, ze mit sourozence s CF zvySuje citlivost, empatii, nezavislost a souroze-

neckou blizkost (O'Haver, Moore, Insel, 2010).

Zdravi sourozenci ovSem také Celi mnoha vyzvam jako vystavovani se fyzické a emo-
cionalni bolesti zplisobené nemoci jejich bratra nebo sestry, strach, rodiCovsky strach a delsi
odlouceni od nemocného sourozence a rodic¢tu kvuli ptipadné dlouhodobé hospitalizaci (Alder-

fer, et al., 2003).
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3. Specifika vzdélavani osob s cystickou fibrézou

,,Nikdo neni stejny* coz plati jak u zdravych déti, tak i u déti se vzacnym onemocnénim.

V souvislosti .. zak“, . vzdélavani® a ., vzacné onemocnéni® je nejvhodnéjsi pouzit termin indi-
2 2

vidualni pristup (IVP). IVP je bézné vyuzivan zéky a studenty s CF, kvili ¢asové narocnosti
jejich 1écby a celkovému dopadu onemocnéni na jejich osobu. IVP je zakotven ve vyhlasce €.

27/2016 Sb., Skolského zakona &. 561/2004 Sb. (Michalik a kol., 2012).

Cysticka fibroza je somatické onemocnéni a nijak nesouvisi s intelektualni urovni nemoc-
ného. Déti s CF se proto vzdélavaji v bézné zakladni Skole a dalsi vzdélavani si voli podle svych
zajmu, zdravotniho stavu a individualnich moznosti [cfklub online]. Pokud je CF stabilni, vét-
Sinu péce a 1éCby lze provadét pred a po vyucovani, aby mohly déti travit Cas se svymi vrstev-

niky a jejich Skolni zivot nebyl nijak vyraznéji omezen (Foster, et al., 2001).

Krome fyzickych a psychickych dopadi na zdravi jsou u déti s chronickym onemocnénim
vice ohrozeny jejich studijni vysledky. Tyto vysledky reflektuji vy§si miru absence, opakovani
roCnika nebo akademické problémy. Nedostate¢né porozumeéni dopadu konkrétniho onemoc-
néni na vzdélavani, omezena podpora vzdélavani a neadekvatni komunikace mezi rodinami,
Skolami a zdravotniky jsou uvadény jako faktory pfispivajici ke zhorSenym vysledkim vzdéla-

vani (Hrabinec, 2017).

U zaka s CF je dulezité zohlednit pravidelné inhalace, Casté uzivani 1€k, vysoce kalorickou
stravu, dodrzovani pitného rezimu a upravy prubéhu télesné vychovy. V ramci télesné vychovy
je potieba upravit pohybové aktivity tak, aby nedochazelo k pretézovani zaka. Je nutné, kvili
vys$si produkci potu, zaméfit se na to, aby nedochazelo k dehydrataci. Zatazeni prestavek a re-
laxac¢nich technik je také dulezitym bodem t€lesné vychovy. Cilem télesné vychovy by mélo
byt motivovani zaka k pohybu, kdy je dilezity pfistup pedagoga (Hrabinec, 2017).

r v r

3.1 Faktory pusobici na vzdélavani zaku a studenti s cystickou fibrézou

Primérnim cilem §koly je podporovat socialni, kognitivni, emocionalni, mentalni a fyzicky
potencial déti a dospivajicich s cilem zajistit Zakiim a studentim trvaly rozvoj a celozivotni
prosperitu. Problémy souvisejici s chronickym onemocnénim mohou neptiznive ovlivnit Skolni

zkusenosti (Shaw et al., 2008). Dusledkem toho mohou byt déti a dospivajici s chronickym
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onemocnénim ohrozeni tim, ze ve Skole a nasledné v dospélosti nedosahnou svého potencialu

(Maslow, et al., 2011).

Jakmile dité nastoupi do zakladni skoly, mtze byt formalni §kolni dochazka ovlivnéna akut-
nim onemocnénim, lékafskymi schiizkami a prerusovanim skolniho dne kvili zalezitostem spo-
jenych se zvladanim nemoci. Déti a mladi lidé travi hodné ¢asu ve Skole a tim padem ucitelé
hraji kliCovou roli pii podpofe zakl s dlouhodobymi zdravotnimi problémy (zvladani
symptomtl, integrace s vrstevniky ¢i dosazeni svého akademického potencialu) (Lightfool et
al., 1999). Ackoliv dlouhodobé podminky v détstvi jsou heterogenni a jejich individualni zku-
Senosti jsou ruzné, zaci s dlouhodobymi zdravotnimi problémy Casto pocituji potize se skolni
dochazkou, dosazenymi studijnimi vysledky a socialni integraci kvili symptomm jejich ne-
moci, nezamyS$lenym dasledkim 1écby a mylnym predstavam o jejich zdravotnim stavu

(Maslow, et al., 2012, Singh, et al., 2012).

Napriklad skoly v Australii jsou povinny podporovat spravedlivy pristup ke vzdélavani
a poskytovat podpirné sluzby zakim a studentim s chronickymi zdravotnimi stavy. V ramci
dohledané studie byly provedeny hloubkové rozhovory s 38 rodi¢i studentti s CF, s mentalni
anorexii nebo s rakovinou. Studie se snazila zjistit, zda existuji néjaké vzorce vnimani a zkuse-
nosti, které jsou spojeny s riznymi dlouhodobymi zdravotnimi stavy. Studie ukazala,
ze vSechny kohorty rodi¢t povazovaly informované pedagogy jako nejvhodnéjsi pro poskyto-
vani prizpusobené skolni podpory. Avsak byly zaznamenany velké rozdily v kohortach ve zku-
Senostech rodi¢l s podporou ve Skole a také v chovani rodicu pii sdélovani diagnozy svych déti.
Toto zjisténi bylo spojeno s vnimanim rizika pro jejich dospivajici déti. Celkovée vSak zjiSténi
mohou napomoci k tpravé soucasnych politik a postupti v oblasti vzdélavani a zdravotnictvi
a tim vést ke spravedlivéjsim vysledkim vzdélavani nejen v Australii (Bowtell, Aroni, Green,

2017).

3.1.1 Informovanost pedagogu o onemocnéni

Jakmile jsou pedagogové informovani o nemoci jejich zaka a jsou otevieni k potfebnym
opatfenim, je Skolni dochazka pro déti s CF jednodussi a jejich psychosocialni stav je vyrovna-
ng&jsi. Zaci s CF &asto trpi depresemi a Gizkostmi, objevuje se nizké sebevédomi, pocity méné-
cennosti, pocity zaté€ze pro ostatni, strach ze Skolnich neuspéchu. S tim jsou spojeny i obavy

z navazovani vrstevnickych vztahli spojené s Castou absenci, strach z nejisté budoucnosti
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a strach ze smrti. Proto je vyhodna pfitomnost skolniho psychologa, ktery po ziskani divéry,
muze pomoci zakovi vyrovnat se s emocemi, které sam nezvlada (Chrastina, Klvanova, Hud-

cova, 2018).

U zaku dlouhodobé hospitalizovanych je Skolni dochazka v dobé€ nepfitomnosti realizovana
ve Skolach zfizenych pifi nemocnicich a 1écebnach. Pobyt v nemocnici by pro dité nemél byt
oddalenim od bé&zného Zivota. Skoly pii nemocnicich se spoji se zakladni $kolou, kterou zak
bézné navstévuje a nasledné pedagogové zvoli individualni pristup a pokousi se déti namotivo-

vat k praci a studiu (Valenta a kol., 2008).

Prirucka pro ucitele

Klub nemocnych cystickou fibrézou vytvoril pfirucku pro ucitele déti nemocnych CF. Pfi-
rucka vznikla z toho diivodu, aby pedagogtim usnadnila spolupraci s nemocnymi a jejich rodici.
A aby vSem zucastnénym stranam pomohla najit spole¢nou cestu pii feSeni jejich individual-
nich potteb pii vzdélavani. V ramci ptirucky je 1,,Desatero o détech nemocnych Cystickou Fib-

rozou “ [cfklub online].

1. Denné¢ musi dodrzovat narocny lécebny rezim.
Castou kaslou, jejich kasel viak neni nakazlivy.
Potfebuji hodné jist a brat enzymy v kapslich.

Mivaji problémy s trdvenim a musi ¢astéji na toaletu.

Zatéz potiebuji prizpusobit aktualnimu zdravotnimu stavu.

AU o

Intelekt nemaji nijak ovlivnén nemoci, kvtli kasli ¢i unavé vsak mohou mit problém
S pozornosti.

7. Mivaji Cast€jsi absence kvili vy$s$i nemocnosti, kontrolam u Iékare nebo hospitalizacim.
8. Potrebuji vstiicny piistup k jejich onemocnéni, nikoliv litost okoli.

9. Touzi se ucastnit riznych aktivit stejné jako ostatni spoluzaci.

10. Pottebuji ohleduplnost a tolerantnost k jejich odlisSnym potfebam.

3.1.2 Informovanost spoluzaku o cystické fibroze

Spoluzaci by méli byt informovéani a obeznameni s diagndzou jejich spoluzédka a mély
by jim byt vysvétleny Casté absence a divody pro upravy vyuky. Kvili dychacim obtizim a Cas-
tym zachvatim kaSle muze zak pusobit jako ,trvale nebo vaznéji nemocny“, coz muze
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zpusobovat obavy znakazy ze strany spoluzaki. Proto je dulezité spoluzakim vysvétlit,

ze od zaka s CF nemohou byt nakazeni (Hrabinec, 2017).

Rizikovym faktorem v obdobi dospivani u zaka s CF je touha o pfijeti vrstevnickou skupi-
nou. Dospivajici mohou popirat své onemocnéni a zanedbavat potfebnou 1écbu, v ramci zto-
toziovani se se skupinou (Vavrova a kol., 2003). Déti s chronickym onemocnénim maji vice
nez pétkrat vyssi miru Skolni absence nez jejich zdravi vrstevnici (Prevatt, Heffer, Lowe, 2000).
Kombinace Skolni absence a zameskanych socialnich pfilezitosti v dasledku samotného stavu
¢i souvisejici 1écby, miize vést k opozdéni socialniho vyvoje a pfizplisobeni, socialni izolaci
apotizim s dosahovanim vyvojovych milnikd. Udrzovani a rozvijeni pratelstvi je jednou
z hlavnich vyzev ovlivilyjici déti s chronickym onemocnénim, jehoz na¢asovani béhem kritic-
kého obdobi socialniho vyvoje muze také vést k dlouhodobym dopadim na jejich psy-

chiku (Taylor, et al., 2008)

3.2 Specialni vzdélavaci potireby déti, zaku a studentu s cystickou fibrozou

Dité s chronickym zdravotnim stavem ¢asto tézi z implementace individualizovanych vzdé-
lavacich plana (IVP), nebo plant tiprav ve skolnim prostfedi. Tyto plany mohou naptiklad za-
hrnovat provadéni terapii, podavani 1éka ve Skole, nebo zahajeni vyucovani v pozdéjsim Case

(Thies, McAllister, 2001).

., Cysticka fibroza je onemocnéni, které dnes jiZ nastésti neni ve vétsiné pripadii na prvni
pohled markantné videét. Pri porovndvani riistovych grafii vékové stejné starych deéti s timto
onemocnénim a déti zdravych, jsou viak patrné vyznamné diference. “ (Michalik a kol., 2012,
s. 26). Déti s CF jsou slabsi a kieh¢i nez jejich zdravi vrstevnici a jejich dospivani je opozdéno.
V ramci hrubé motoriky muze byt snizena jejich télesna vykonnost. V oblasti jemné motoriky
a grafomotoriky mohou byt zaci pomalejsi, jelikoz maji pacienti v CF Casto paliCkovité prsty
a rozsifené posledni ¢lanky prsti. Kvuli témto komplikacim mohou mit horsi jemnou motoriku,
coz znamena zhorSeni dalsi obratnosti. Oblast mentalnich schopnosti je rozlozena podobné jako
v celé populaci — kopiruje tvar Gaussovy kiivky. Naopak ve znalostech a dovednost jsou na

tom zaci s CF 1épe, protoze se jim rodice od utlého véku vice vénuji (Michalik a kol., 2012).

Slowik (2016) zatfazuje cystickou fibrézu do skupiny dlouhodobych onemocnéni s poru-

chou hybnosti a zaméfuje se na specialni pifistup v podpofe téchto zakt a studentd. Dle
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Skolského zakona (zakon €. 561/2004 Sb. v aktualnim znéni) smi byt zaci se specialnimi vzde-
lavacimi potfebami vzdélavani v zakladnich Skolach. Zde jim jsou poskytnuta potiebna pod-
purna opatfeni. Tito Zaci mohou byt vzdélavani ve Skolach zfizenych podle § 16 odst. 9. Je tedy
potieba pfizpasobit Zakiim vyuku a nastavit podptrna opatieni vzhledem k projevim jejich ne-
moci. Problematicky mutze byt pro zaky zachvatovity kasel, u kterého je potfeba vykaslat hlen.
To mize zptusobovat nepfijemnou situaci pro nemocného zaka i spoluzaky, protoze pii tomto
procesu dochazi Casto az ke zvraceni. To u Zaka zpisobuje ostych a odrazi se to na jeho psychice

(Hrabinec, 2017).

3.2.1 Predskolni zarizeni

Predskolni veék (3—6 let) je obdobim socializace a zaclenénim do détského kolektivu a do
spole¢nosti obecnd. Vstup do piedskolniho zafizeni (mateiské skoly — MS) je u déti s CF za-
visly na jejich zdravotnim stavu a celkové kondici — stavu vyzivy a Cetnosti zavaznéjSich respi-
raénich infekci. Nastup do MS neni doporu¢ovany jiz od 3. roku véku, jak je to obvyklé u in-
taktnich déti, ale v kazdém piipadé je vstup do MS doporuden ve véku 5-6 let. Predskolni ob-
dobi slouzi k tomu, aby si dit€ zacalo zvykat na dany rezim a vedeni jinym dospé€lym nez rodici.
To zalezi na rozhodnuti a vyjadieni oSetfujiciho 1ékare ditéte a na individualnim vyvoji ditéte

[cfklub online].

V piredskolnim veéku déti s CF jesté nemaji trvale osidlené plice bakterii Pseudomonas aeru-
ginosa, ktera je bézné v odpadech umyvadla, toaleté, kvétinacich ¢i stojaté vode. Pro zdravé
déti je tato bakterie neskodna, ale détem s CF muze zpusobit zhorSovani zdravotniho stavu.
Proto je zvy$ena hygiena a obezietnost uditeldl dilezitou souasti pobytu ditéte s CF v MS (Pii-

rucka pro ucitele déti nemocnych cystickou fibrozou, str. 5.).

3.2.2 Povinna Skolni dochazka na zakladni §kole

Kazdé dité ma pravo se vzdélavat, logicky tedy i to s cystickou fibrozou. Je ale dulezité
kazdé dit€ posuzovat individualng€. S tim mohou pomoci pedagogicko-psychologické poradny
a pii nich zfizené kariérové poradny. Pred nastupem do Skolského zatizeni je doporucena kon-

zultace s CF lékarem [cfklub online].
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Pro déti s CF znamena nastup do Skoly vétsi nezavislost na rodicich, coz s sebou pfinasi
vétsi odpovédnost za zvladani svého onemocnéni. Rodie déti s CF mohou mit strach a byt
znepokojeni tim, zda Skola dokaze vyhovét vzdelavacim a komplexnim potfebam jejich ditéte.
Kazda $kola ma své moznosti a vie je na individualni domluvé. P¥ed vstupem do ZS je vhodné
domluvit si schiizku s feditelem zvolené skoly a prodiskutovat konkrétni moznosti a pozadavky
rodi¢i. Rodi¢im nemocného ditéte mohou pomoci socialni pracovnici Klubu CF, na které
se v piipad€ nejasnosti maze obratiti samotna Skola. Po nastupu ditéte do zakladni Skoly by mél
probéhnout rozhovor s tfidnim ucitelem o konkrétnich potrebach ditéte a na co je tfeba dohléd-
nout. Vhodné je 1 upozornit spoluzaky a vysvétlit jim Casté kaslani (které neni nakazlivé), po-
lykani enzymt pred svacinou, oddélenou toaletu a Cast€jsi nepfitomnost na vyucovani [cfklub

online] (Michalik a kol., 2012).

Pro skolu a ucitele piijimaci dité se vzacnym onemocnénim plati, ze je potieba jiz dopiedu
uvazovat o vyuziti asistenta pedagoga v budouci tfide ditéte Nemusi to platit ve vSech pripadech
a ne¢kdy asistent nebude nutny po celou dobu vyucovani, naopak v nékterych ptipadech bude
nezbytny, coz se bude predevsim tykat dodrzovani hygienickych pravidel. Pozice asistenta pe-
dagoga a naplii jeho Ginnosti je definovana ve vyhlasce & 27/2016 Sb. Skolského zakona (Mi-
chalik a kol., 2012).

V mladsim Skolnim véku (1.-5. tfida) jsou déti s CF vétsSinou oteviené a sdilné, co se tyCe
jejich nemoci. Pokud se setkavaji se vstiicnym pfijetim, hovoti o nemoci bez zabran. Citi se byt
vyjimecnymi a chtéji svym spoluzakiim predvést své dechové pomiicky apod. Nékteré déti
se ale mohou stydét za své kaslani s vykaslavanim hlent. Tém by méla byt vyhrazena lavice
blizko dveti, aby mohly kdykoliv odejit na toaletu (Pfirucka pro ucitele déti nemocnych cystic-

kou fibrozou, str. 7.).

U starsich déti (6.—7. trida) se situace méni. Dé&ti s CF byvaji drobné&jsi nez zdravé déti.
Casto vypadaji détsky a nevyspéle, coz miize zpiisobovat pocity ménécennosti. Fyzicka aktivita
je na niz§i urovni. A srovnavani se s vrstevniky v rané puberté muze zpusobit smutek a dlou-
hodobéjsi skleslou naladu. To mize byt doprovazeno i somatickymi piiznaky, jako jsou bolesti
hlavy, bficha ¢i zvySené teploty. Vyucujici by v tomto obdobi mohl citlivé ovlivnit nemocného
a vhodné podporovat jeho kvality (Pirucka pro ucitele déti nemocnych cystickou fibrézou, str.

8.).

V pozdéjSim pubertalnim obdobi (8.-9. tfida) byva nejCastéjSim problémem nespolu-

prace pti 1écbé. Nemocni ¢asto nedodrzuji plan 1écby, snazi se byt jako jejich zdravi vrstevnici
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a Casto experimentuji s cigaretami. Divky usiluji o Stihlou postavu, pfestoze vi, ze Ubytek
na vaze ovlivni negativné jejich plice. Tyto projevy chovani jsou sice pochopitelné, ale u déti
s CF jsou opravdu velmi rizikové. Témto détem by se mélo naslouchat a vyjadfit pochopent,
ale zaroven by se méla stanovit rozumna, nekompromisni pravidla pro vzajemnou komunikaci
jak ze strany rodicu, tak ze strany vyucujicich (Pfirucka pro ucitele déti nemocnych cystickou

fibrozou, str. 9.).

Uprava $kolni dochazky

Uprava $kolni dochazky se tyka pfevazné vynechavani prvni vyudovaci hodiny (aby dité
meélo dostatek Casu se odhlenit a provést dikladnou inhalaci). Vypousténi prvni vyucovaci ho-
diny nastava i pii zhorSeném zdravotnim stavu ditéte, kdy je dit€ velmi unavené nebo se praveé
nachazi v pfedoperaénim obdobi. Upravy se mohou tykat i nepfitomnosti na n&kterych pred-
meétech, jako je télesna vychova, vytvarna vychova nebo pracovni ¢innosti. (Michalik a kol.,

2012).

Déti s CF byvaji ¢asto hospitalizovany ve FN Motol (centrum pro lé¢bu CF). Pokud je jejich
pobyt v nemocnici delsi nez 1 tyden, vyuka je zajistovana vyucujicimi zakladni a specialni
Skoly zfizené pti FN Motol. V tomto piipadé staci dité seznamit s obsahem uciva, pfipadné
zjistit, co by si mel dany zak procvicit. Déti si své ucebnice a seSity berou vzdy s sebou. Dosa-
zené vysledky vzdelavani jsou zasilany do kmenové Skoly, aby byly zapocCteny do klasifikace
zaka. Pokud je dité hospitalizované v jiné nemocnici, vyucovani probih4 podle moznosti da-

ného zdravotnického zafizeni. (Michalik a kol., 2012).

Kompenzacni pomucky

Déti s CF vétsinou nepotiebuji specialni pomucky pii realizaci §kolni vyuky. Stejn€ jako
jinym détem, tj. bez cystické fibrozy, poslouzi pracovni seSity a procvicovaci ucebnice, v pfi-
padé Casté absence a doplnéni zameskaného uciva. Déti s CF vSak denné vyuzivaji rehabilitacni
pomtucky pro dechovou rehabilitaci a kondi¢ni cviceni. Mezi denné vyuzivané pomucky patfi
zejména inhalator a pomucky k dechové fyzioterapii flutter ¢i acapella (vyuziva se po kazdé

inhalaci) (Michalik a kol., 2012).

Nov¢ diagnostikované dité€ dostava od zdravotni pojistovny inhalator Pari Boy. Pozdéji déti

dostavaji 1€k Pulmozyme, ktery se uziva v inhalatoru Pari Master. Ten dobfe fedi hnisavy hlen
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v dychacich cestach a inhalace je diky tomu vykonngjsi. Dale je také mozné si na vlastni na-
klady, s prispévkem od klubu nemocnych CF, poridit nejmodernéjsi inhalator Pari eFlow. Vy-
hodou je jeho mala velikost, skladnost, funk¢nost na tuzkové baterie a rychlost provedeni inha-

lace (Michalik a kol., 2012).

Hodnoceni ditéte s cystickou fibrozou

U déti nemocnych cystickou fibrézou neni potteba uplatiiovat zvlastni postupy nebo pravi-
dla pfi hodnoceni skolniho vykonu. Vse je individualni, ale obecné lze usoudit, ze diky ranni
rehabilitaci a procesu odhlenéni tento proces nadéale spontanné pokracuje i1 s pfichodem
do skoly. Vykaslavani hlenu zasahuje ptiblizné do prvnich dvou vyucovacich hodin, ve kterych
jsou zpravidla situovany zakladni a nejvice zatézové predméty v rozvrhu. Tyto aktivity jsou
nezbytné, ale narusuji plynulost prace, snizuji pracovni tempo a pozornost a zpusobuji Gnavu.
V télesné vychové je ucast individualni, ale obvykle dité cvici, co samo zvladne a tim si reguluje
miru zatéze. Hodnoceni by mélo byt piizptisobeno ditéti a jeho moznostem. (Michalik a kol.,

2012).

Cysticke fibroza je onemocnéni, které miva a mize mit rizné zavazny prubéh. Ve vétsine
ptipadu dité zvladne zakladni Skolu bez vétSich problému a s vySe popsanymi opatenimi. Vy-
skytuji se 1 pfipady, kdy se dit€¢ neobejde bez kontinuadlniho ptisunu kysliku, s nimz dochazi
do skoly. K tomu se vztahuji ale rizné komplikace a dité pak nechodi tydny az mésice do Skoly.
Z toho divodu ma individualni plan vyuky. VSe je potieba fesit individualné a nejlépe ve spo-
lupraci s Centrem pro diagnostiku a 1écbu CF a s psychosocialnim tymem Klubu nemocnych

CF (Michalik a kol., 2012).

3.2.3 Vzdélavani studentu s cystickou fibrozou po ukonceni povinné skolni dochazky

Pti volbé stfedni a vysoké Skoly je podstatné vybrat si takovy studijni obor, ktery nabizi
nasledné pracovni uplatnéni s ohledem na omezeni spojené s CF. Jde o rizné faktory, napf.
hygienické podminky na pracovisti, pracovni doba, Cast&j§i nepiitomnost nebo tlak na vykon.
Dale je vhodné informovat §kolu o onemocnéni a pfedem ji upozornit na moznost zvysSen¢ho
poctu zameskanych hodin. Pacient s CF muze pozadat vedeni skoly o individualni vzdélavaci

plan a tim si vytvofit co nejlep$i studijni podminky a zazemi pro studium [cfklub online].
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vV v

k pilné praci, zaroveti stale myslet na jejich zdravi. Obdobi mezi 15.—18. rokem byva kritické
z hlediska komplexniho zhorSeni zdravotniho stavu. Jelikoz nepfiméfené a dlouhodobé vysta-
vovani zatézi muze vazné ohrozit nemocného, je vhodné studentim nechavat delsi terminy na
dokonceni praci a ukolt, aby béhem tydne stihali dodrzovat 1éCebny proces. Je rovnéz dalezité
vnimat, ze prevazné z hlediska sdélovani informaci o jejich onemocnéni, se v dospivani postoj
nemocného ¢asto méni. Proto je podstatné se se studentem domluvit pfedem na tom, jaké in-
formace se budou sdélovat ostatnim pedagogum a spoluzakim (Ptirucka pro ucitele déti ne-

mocnych cystickou fibrozou, str. 10.).

Rozhodnuti ke studiu na VS vyzaduje dobrou znalost sebe sama, svych moznosti a limitd.
A predevsim dobré rozeznavani a vyhodnocovani svych fyzickych sil a rezerv. V dobé€ vyso-
koskolského studia by mél byt nemocny zcela samostatny ve zvladani péce o vlastni osobu.
Je zadouci, aby byl student ve spolupraci s vysokoskolskymi pedagogy schopen optimalné sla-
dit pozadavky 1écby s naroky studia (Pfirucka pro ucitele déti nemocnych cystickou fibrozou,

str. 10.).
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4. Sumarizace kvality Zivota u déti, zaki a dospivajicich s cystic-
kou fibrozou

V této bakalarské praci byly definovany zékladni pojmy a charakteristika onemocnéni cys-

tické fibrozy. VEtsi pozornost byla zaméfena na problematiku kvalitu zivota a edukaéni proces.

Kvalita zivota je méfena pomoci Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R) a nejroz-
Sifen€jSim meéfitkem (k roku 2022) je HRQOL (Health-Related Quality of Life). Kvalitu zivota
1ze hodnotit dvéma zptsoby: (1) méfeni zdravotniho stavu a (2) hodnoceni zdravotni hodnoty
a uzitku. Zdravotni stav se hodnoti ve srovnani s obecnou populaci, tj. bez CF a obsahuje tyto
polozky: fyzické fungovani, dusevni fungovani, fungovani roli a bolest. U déti je HRQOL

doplnéno o rodi¢ovskou proxy zpravu.

HRQOL déti ve véku 6-17 let

Dospivajici a déti s CF obecné uvadéji pocit zranitelnosti, ztratu nezavislosti a prilezitosti,
izolaci ¢i ztratu postaveni. Divky uvadéji horsi emocni fungovani, vyssi lé¢ebnou zatéz a vice
respiranich problémi v porovnani s chlapci. Uvadéji také méné piiznivy télesny obraz a vice
se u nich objevuji poruchy pfijmu potravy. Chlapci naopak uvadéji ptiznivéjsi skore v domé-
nach HRQOL lécebné zatéze, respiracnich piiznakt a socialniho fungovani. Nizsi skore bylo

spojovano s neptiznivym body image a v intimnim zivote.

DuSevni fungovani

V ramci vyzkumu od The International Depression/Anxiety Epidemiological Study (TI-
DES) byla zjisténa vysoka mira tizkosti a deprese u vice nez 6000 pacientli s CF v Evropé
a Spojenych Statech. Kenis-Coskun a kolegové, 2022 taktéz v jejich vyzkumu (The effect of
telerehabilitation on quality of life, anxiety, and depression in children with cystic fibrosis and
caregivers) zjistili silnou korelaci mezi tzkosti a depresi u osob s CF, coz je spojovano s horsi
kvalitou zivota. S podobnymi vysledky piisli 1 Friedman a kolegové, 2019 s jejich vyzkumem
kvality zivota v ramci paliativni péCe. Taktéz se od roku 2018 zvySila poptavka po psycholo-
gické podpore — jak pro pacienty s CF, tak pro jejich blizké, v Evropé i USA. Diky témto zjis-
ténim vznikla doporuceni pro kazdoro¢ni depression screening, klinické hodnoceni psychic-

kych poruch a psychologické/farmakologické intervence od 12 let.
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Fyzické fungovani

Pravidelna fyzicka aktivita je dalezitou a Siroce akceptovanou slozkou pii programech
v 1écbe CF, ale 1 ptes toto doporuceni jsou pacienti s CF spiSe inaktivni. Niz§i fyzicka aktivita
je spojena s omezenou funkci plic, snizenim maximalni svalové sily a dysfunkci kosterniho
svalstva u déti, snizenou schopnosti kardio-respiracniho systému pokryt metabolické poza-
davky spojené s fyzickou aktivitou a zhor§enym nutri¢nim stavem. Vyzkumy na zjisténi fyzické
funkce méfi cviebni kapacitu pomoci kardiopulmonalniho zatézového testu a spirometrie,
coz je usilovné vydechnuti objemu vzduchu za 1 sekundu. U détskych pacient v raném véku
nejsou zaznamenany velké rozdily v porovnani s vrstevniky bez CF. Rozdily ve vykonu a fy-

zické zdatnosti se objevuji v prib&hu prvniho stupné ZS.

Délka zivota se u pacientt s CF zna¢n€ zvysila, oproti minulému stoleti. ZvySeni pred-
pokladané doby preziti zapficinily pokroky v mediciné a 1écbé cystické fibrozy. Tento fakt
je skvély pro vSechny pacienty s onemocnénim CF. S ¢imz jsou ale spojeny zvySené 1éCebné
a terapeutické procedury a kvuli jejich casové naro¢nosti, se objevilo u pacientt vyssi procento

psychickych poruch s pocitem odlouceni a izolace.

Osoby s CF mohou zit béznym zivotem, navstévovat vSechna vzdélavaci zafizeni, spor-
tovat, pracovat, zit spoleCenskych i intimnim zivotem. To vSe ale mohou zazivat s jistymi ome-
zenimi, vys$S$i mirou opatrnosti a dodrzovanim bezpecnosti. I pfes medicinské pokroky, musi
pravidelné navstévovat centra pro CF, lékare a dal$i odborniky a svoje zivotni kroky s nimi
konzultovat. Musi dodrzovat vSechny své 1éCebné a terapeutické procedury, coz jim mize na-

ruSovat vzdélavani, praci i osobni zivot.

Kvalita zivota se, v poslednich letech, z I1ékarského hlediska jiste zlepSila. Pokud se ale
na kvalitu zivota podivame z pohledu doby pfeziti, znamena to, ze oproti minulému stoleti mo-
hou studenti s CF na stfedni a vysoké skoly — kde si mohou o to vic uvédomovat své odliSnosti
od ostatnich. Dospéli lidé si hledaji prace dle svych preferenci, kdy si pfi volbé zaméstnani opét
mohou uvédomovat sva omezeni. S vékem samoziejmé piihazi i touha po roding, kdy se pte-
vazné muzi trapi svou neplodnosti. Zvysena doba preziti je Uzasnym pokrokem v tomto one-
mocnéni a jiz nékolik let to neni onemocnéni, na které by déti umirali. To vSe s sebou ale pfinasi

vy$8i miru uvédomovani si svého onemocnéni, narocnosti 1é¢by a vSech dalSich omezenich —

které jsou obrovskym tlakem na psychiku jedince i rodinu a blizké okoli nemocného.
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ZAVER

Tato teoreticka bakalarska prace se vénovala problematice onemocnéni cysticka fibroza.
Uzeji byla zaméfena na kvalitu Zivota détskych pacientt a na specifika ve vzdélavani. Cilem
prace bylo vytvorit uceleny prehled o dosavadnich zjisténich o cystické fibroze se zaméfenim

na kvalitu zivota détskych pacientt.

V ramci méteni kvality zivota se v poslednich letech vyzkumnici vice zabyvaji nazory
détskych pacientli na jejich onemocnéni a 1é¢bu, nezli tomu bylo dfive. Bohuzel déti Casto od-
povidaji nepfesné a nejasn€, coz z méteni kvality zivota tvofi slozity proces. Posuzovani kvality
zivota détskych pacienti byva Casto doplnéno o rodiCovskou proxy zpravu, coz opét sté€zZuje
tvorbu zavért. V ramci reSersni Cinnosti tedy autorka zjistila, Ze je velmi slozité, vytvofit pre-
hled o kvalité zivota u déti raného véku a mladsiho Skolniho véku. Zaroven to v§ak otevird moz-
nost k budoucimu vyzkumu. Naopak pacienti ve véku 12-18 let jsou Casto velmi sdilni a ote-
vieni o svém onemocnéni, tudiz v této vékové kategorii se cil prace dokazal naplnit. U pacientt
do 26 let — tedy do doby ukonceni studia na vysoké Skole a teoreticky jiz dospélych osob se cil
taktéz splnil, jelikoz prevazna Cast vyzkumu na kvalitu zivota osob s CF je zaméfena prave na

tuto vékovou kategorii.

Kvalita zivota je v této praci definovana ve 2 podkapitolach, a to z aspektli psychickych
a fyzickych odchylek od populace bez cystické fibrozy. V ramci hloubkové reSerSe autorka
zmiruje 1 oblast paliativni péce u osob s CF, pfi niz zjistila, ze paliativni péCe v této oblasti neni
jasné definovana a pacienti nejsou dostatecné informovani. Toto zjisténi by mohlo byt oveé-

feno/podlozeno vyzkumnou ¢innosti.
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